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Orbitopathie dysthyroTdienne 


L'orbitopathie dysthyroYdienne, le plus souvent associee a la maladie 
de Basedow, est frequente et peut §tre meconnue. Des formes 
severes existent dans 5 a 10 % des cas, justifiant d'identifier 
les formes inflammatoires qui relevent d'une corticotherapie et (ou) 
d'une radiotherapie orbitaire, et celles qui menacent le pronostic 
visuel justifiant d'un eventuel traitement chirurgical en cas d'echec 
du traitement medical 

Isabelle Badelon, Serge Morax * 

L orbitopathie dysthyroYdienne est la premiere cause 
des exophtalmies de l’adulte, qu’elle soit uni- ou bila- 
terale. Elle est le plus souvent associee a une maladie 
de Basedow. II s’agit d une maladie auto-immune survenant 
chez des patients genetiquement predisposes chez lesquels 
s’ajoutent des facteurs environnementaux et hormonaux. 

Les mecanismes physiopathologiques sont encore 
incompletement elucides, mais ils font intervenir des 
recepteurs communs entre la thyroide (recepteurs de la 
thyreostimuline [TSH]) et le contenu orbitaire, localises 
au niveau des fibroblastes presents dans le tissu conjonc- 
tif de la graisse et des muscles oculomoteurs. II s’agit 
d’une maladie chronique dont revolution dure en 
moyenne 2 a 3 ans, touchant les muscles oculomoteurs et 
palpebraux, ainsi que la graisse orbitaire, provoquant une 
hypertrophie des differents compartiments graisseux et 
(ou) musculaires, associee a des degres variables d’in- 


exa- 

men clinique, voire 90 % si une imagerie par resonance 
magnetique (IRM) systematique est pratiquee. Les formes 
minimes sont les plus frequentes. La survenue d’une orbi- 
severe est plus rare (5 a 10 % selon les series.) 

Le prejudice fonctionnel et esthetique est tres impor- 
tant, justifiant une prise en charge en milieu specialise, en 
lien tres etroit avec les endocrinologues. 1 
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flammation. 

Elle est tres frequente : 50 a 60 % des patients a 1’ 


UNE NETTE PREDISPOSITION FEMININE 


II existe une tres nette predisposition feminine a l’orbi- 
topathie dysthyroYdienne. Les formes les plus severes sont 
neanmoins observees chez les hommes et les patients 
ages. Le tabac joue un role tres nefaste dans son evolu- 
tion. II multiplie par 7,7 le risque de survenue d’une orbi- 
topathie dysthyroYdienne, provoque des formes plus seve- 
res et resistantes aux traitements. 2 

L’orbitopathie est contemporaine de la dysthyroYdie dans 
40 % des cas. Elle survient dans les 18 mois qui suivent le dia- 
gnostic, dans 40 % des cas. Elle peut preceder la maladie 
thyroYdienne dans 10 % des cas et est observee chez des 



4 La physiopathologie : localisation des recepteurs de la TSH sur les 
fibroblastes orbitaires, presents dans le tissu conjonctif des muscles 
oculomoteurs, palpebraux, et dans les septums de la graisse. 

4 L'apport de FIRM : visualisation de I'inflammation musculaire. 

4 Les mecanismes de la neuropathie optique compressive mais 
aussi ischemique et inflammatoire. 

4 La prise en charge globale des patients dans des centres de 
reference. 
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patients en euthyroi’die dans 10 % des cas. Elle s’installe le 
plus souvent sur un mode insidieux, souvent source de 
retard diagnostique. Un mode d ’installation rapide est l’a- 
panage des formes severes. 

L’ evolution naturelle de la maladie a ete etudiee en 
1960 par Rundle qui a individualise 2 phases : 

- une phase dynamique d’une duree de 12 a 18 mois, 
correspondant a la phase inflammatoire pendant laquelle 
des poussees et des remissions spontanees sont observees, 
phase ou les traitements anti-inflammatoires sont utiles ; 

- la seconde phase est statique ; c’est le stade des sequel- 
les ou, passe la periode inflammatoire, la fibrose s ’installe ; 
l’amelioration est tres lente, sur plusieurs mois, sans retour 
complet a l’etat anterieur ; c’est a ce stade que le plus sou- 
vent les traitements chirurgicaux reparateurs sont proposes. 

L’amelioration survient dans 2 tiers des cas, la stabilisa- 
tion dans 20 % et l’aggravation est notee dans 14 % des cas. 

QUANTIFIER (.'INFLAMMATION ORBITAIRE 
ET DEPISTER LES COMPLICATIONS 


Trois formes cliniques sont individualisees : minimes, 
moderees et severes. Les patients ont, a des degres divers, 
une exophtalmie (chiffree par l’exophtalmometre de Her- 
tel), une diplopie le plus souvent verticale, une atteinte 
des paupieres associant retraction, oedeme et lipoptose 
(saillie de la graisse orbitaire le long des rebords orbitai- 
res superieurs et inferieurs), l’ensemble de ces signes 
etant associe ou non a une inflammation orbitaire. Les 
formes minimes se caracterisent par une symptomatologie 
fonctionnelle riche (larmoiement, photophobie, irritation 
conjonctivale), une atteinte des tissus mous (lipoptose, 
oedeme palpebral) et une gene a la motilite oculaire. Les 
formes moderees s’accompagnent d’une exophtalmie, 
d’une diplopie intermittente, et d’une retraction de la pau- 
piere superieure. Dans les formes severes, l’exophtalmie 
est importante, la diplopie est permanente, la retraction de 
la paupiere superieure empeche la fermeture de l’oeil. Les 
complications a type de neuropathie optique et d’hyperto- 
nie oculaire surviennent a ce stade. L’exophtalmie 
maligne est devenue exceptionnelle. 


Quantifier cette inflammation orbitaire est primordial 
pour : determiner la gravite de la maladie, preciser la 
phase, active ou sequellaire (fig. 1 et 2), poser les indica- 
tions des traitements anti-inflammatoires que sont la cor- 
ticotherapie et la radiotherapie, et suivre revolution. De 
nombreuses classifications ont ete proposees pour quanti- 
fier cette inflammation. La classification de Mourits est la 
plus simple a utiliser en pratique clinique, 3 le but etant d’e- 
tablir un score d’activite clinique. 

La triade classique recherche : des douleurs, des rou- 
geurs et des oedemes. Mais d’autres parametres intervien- 
nent aussi pour preciser l’activite de la maladie : 

- l’anciennete (moins de 1 8 mois devolution) ; 

- un taux eleve d’anticorps anti-recepteurs a la TSH ; 

- l’existence d’un hypersignal centromusculaire en 
sequence T2 sur 1’IRM temoignant d’un oedeme musculaire. 

Plusieurs complications mena^ant la fonction visuelle 
peuvent survenir : 

- l’exposition corneenne est rare, bee a une exoph- 
talmie majeure associee a une mauvaise occlusion 
palpebrale et a une inflammation orbitaire ; un traite- 
ment medical anti-inflammatoire et un traitement chi- 
rurgical sont urgents pour eviter la perforation cor- 
neenne ; 

- une neuropathie optique est plus frequente ; elle est 
d’installation insidieuse et se manifeste par une baisse 
progressive de l’acuite visuelle et par un trouble du 
champ visuel a type de scotome central ou paracentral ; 
l’exophtalmie est le plus souvent minime, la motilite ocu- 
laire tres limitee et rinflammation orbitaire majeure ; plu- 
sieurs mecanismes peuvent intervenir, la compression du 
nerf optique a l’apex orbitaire en rapport avec une hyper- 
trophie des muscles oculomoteurs (cause la plus fre- 
quente), ainsi que d’eventuels facteurs ischemiques et 
inflammatoires ; 

- l’hypertonie oculaire est frequente ; sa prise en 
charge varie en fonction de son niveau et de son retentis- 
sement sur le champ visuel ; elle est le plus souvent asso- 
ciee a la neuropathie optique ; elle est secondaire a l’aug- 
mentation du volume des muscles oculomoteurs et a la 
congestion orbitaire genant le retour veineux. 



1MUJLU Orbithopathie severe : UMIZ3 Orbithopathie severe : 

inflammatoire. sequellaire. 



LA REVUE DU PRATICIEN / 2005 : 55 




L’imagerie orbitaire (tomodensitometrie ou IRM) est 
tres contributive pour : mesurer Fexophtalmie, apprecier 
Fhypertrophie musculaire et du compartiment graisseux, 
et rechercher une compression de nerf optique a Fapex 
orbitaire. Elle est aussi importante pour preciser les carac- 
teristiques anatomiques des orbites lorsqu’une interven- 
tion chirurgicale est decidee (fig. 3 et 4). L’IRM analyse les 
parties molles et peut montrer une inflammation des mus- 
cles oculomoteurs sous forme d’un hypersignal en T2. 

PRINCIPES THERAPEUTIQUES 


Les formes mineures requierent des traitements symp- 
tomatiques locaux simples pour passer la phase active. Les 
traitements plus agressifs concernent les formes mode- 
rees et severes. A la phase inflammatoire, le traitement est 
essentiellement medical, faisant appel a la corticotherapie 
a fortes doses (1/2 mg/kg/j a 1 mg/kg/j), pendant 4 a 6 
semaines, puis a doses degressives pendant plusieurs 
mois, par voie orale. Des bolus de dexamethasone sont 
indiques dans les formes d’emblee compliquees, dans les 
formes tres inflammatoires (500 mg a750 mg, 3 jours de 
suite, toutes les 4 semaines, 3 a 6 series) avec ou sans cor- 
ticotherapie orale entre les series. Ces traitements ne sont 
pas denues d’effets secondaires. 4 

II est associe aux traitements locaux de Firritation ocu- 
laire par des agents mouillants, des gels ou des pomma- 
des. La diplopie est traitee par des prismes de fa^on symp- 
tomatique. 

Parallelement, le maintien d une fonction thyroidienne 
stable et l’arret du tabac sont indispensables ; il en est de 
meme du soutien psychologique de ces patients. Des expli- 
cations claires quant a la duree de la maladie, aux modalites 
therapeutiques medicales et chirurgicales sont necessaires. 

La radiotherapie orbitaire a visee anti-inflammatoire est 
efficace en cas d’echec ou de contre-indication a la cortico- 
therapie, ou associee a la corticotherapie en cas de forme 
d’emblee severe. Ce traitement a doses faibles (20 grays) 
dure 15 jours avec des seances quotidiennes et a peu d’ef- 
fets secondaires. 5 II est contre-indique chez les patients de 
moins de 35 ans ou diabetiques. 



1M111X Neuropathie compressive. 
Hypertrophie musculaire a I'apex 
orbitaire : tomodensitometrie. 
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Maladie chronique (2 a 3 ans). 

Formes severes rares mais invalidantes. 

Differencier les formes inflammatoires des formes non 
inflammatoires pour poser les indications therapeutiques. 

Depister les complications compromettant la fonction visuelle: 

• la neuropathie optique insidieuse ; 

• I'hypertonie oculaire ; 

• I'exposition corneenne. 

> Traiter les formes moderees et severes par la corticotherapie 
associee ou non a la radiotherapie a la phase inflammatoire. 
Maintien de I'euthyroi'die et arret de tabac. 

Operer les formes severes au stade des sequelles pour une 
rehabilitation esthetique. 

Operer les formes severes compliquees resistantes au traitement medical. 


Le traitement chirurgical concerne essentiellement les 
formes sequellaires, passe la phase inflammatoire. II est 
lourd et se deroule en plusieurs etapes, sur plusieurs mois. 

II vise a diminuer Fexophtalmie residuelle, a supprimer 
une diplopie permanente, et a reconstruire des paupieres 
gonflees et retractees. 6,7 

Le l er temps est celui de la decompression orbitaire 
osseuse, qui augmente le volume du cadre orbitaire en 
ouvrant 2 ou 3 parois (plancher orbitaire, paroi mediale 
plus ou moins paroi laterale). Le 2 e est celui de la chirur- 
gie oculomotrice, qui realigne les 2 yeux sur un meme axe 
(principe du recul musculaire pour detendre un muscle 
fibrose). Le 3 e est celui des paupieres : il vise a allonger les 
paupieres retractees avec ou sans interposition de greffe 
ou de biomateriaux et a supprimer les poches graisseuses. 

Le traitement chirurgical peut etre indique a la phase 
inflammatoire dans les formes compliquees d’exposition 
corneenne ou de neuropathie optique resistant au traite- 
ment medical et a une radiotherapique bien conduits. L’a- 
melioration des techniques chirurgicales permet une reha- 
bilitation esthetique et fonctionnelle tout a fait satisfaisante. 

En conclusion, la prise en charge de ces patients est 
lourde, prolongee et necessite des equipes pluridiscipli- 
naires tres specialisees. 8 ■ 



Ul'IUiU Neuropathie compressive. 
Hypertrophie musculaire a I'apex orbitaire : 
imagerie par resonance magnetique 
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PATHOLOGIE DE LA THYROIDE ORBITOPATHIE DYSTHYROIDIENNE 


SUMMARY Graves' ophthalmopathy 

Graves' ophthalmopathy (GO) is a chronic autoimmune process that affects the retrobulbar tissue and has strong etiological links with graves' disease. 
Pathogenesis is incompletely understood. Symptoms include proptosis, extraocular muscle dysfunction, eyelid swelling and retraction. In its severe 
expression, it is a disfiguring and potentially sight threatening disease that profoundly influences and impairs the guality of life of affected individuals. 
Only a minority of patients develop severe expressions of the disease, reguiring aggressive treatments. Glucocorticoids, orbital radiotherapy and 
decompressive orbital surgery represent a mainstay and a well established treatment for severe and active GO. 
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RESUME Orbitopathie dysthyroTdienne 

L'orbitopathie dysthyroTdienne est le plus souvent associee a une maladie de Basedow. II s'agit d'une maladie chronigue dont 1'evolution dure en 
moyenne 2 a 3 ans, touchant les muscles oculomoteurs et palpebraux, ainsi gue la graisse orbitaire. Les mecanismes physiopathologigues sont encore 
incompletement elucides ; mais ils font intervenir des recepteurs communs entre la thyroTde et le contenu orbitaire. Elle est tres frequente (50 a 60 % 
des patients cliniguement, 90 % si une IRM systematique est faite) souvent meconnue. Les formes minimes sont les plus freguentes. La survenue 
d'une orbitopathie severe est plus rare (5 a 10 % selon les series), mais le prejudice fonctionnel et esthetique est tres important. Les patients ont, a 
des degres divers, une exophtalmie, une diplopie et une atteinte des paupieres. L'inflammation orbitaire doit etre quantifiee pour etablir les indications 
therapeutiques. Les complications doivent etre depistees : I'exposition corneenne, la neuropathie optigue et I'hypertonie oculaire. Elies peuvent mettre 
en jeu le pronostic fonctionnel. Les traitements medicaux reposent sur la corticotherapie et (ou) la radiotherapie a la phase inflammatoire. 

Les traitements chirurgicaux permettent une rehabilitation esthetigue a la phase des sequelles. 
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Messieurs, 

Au n° 34 de la salle Saint-Bernard, vous avez remarque une jeune 
femme dont la physionomie a quelque chose d'etrange. Sa figure 
offre une expression sauvage, ses yeux sont saillants, son teint 
est pale. Elle se plaint de battements de coeur ; son pouls radial, 
frequent, regulier, presente I'ampleur et la resistance normales. 

La respiration parait g§nee, et vous avez pu constater une 
hypertrophie considerable de la glande thyroide. La reunion de ces 
trois phenomenes pathologiques : battements de cceur, hypertrophie 
du corps thyroide et saillie des globes oculaires, constitue une entite 
morbide dont vous trouverez de nombreuses observations dans les 
annales de la science, et qui a ete designee sous les noms de goitre 
exophthalmique, de cachexie exophthalmique, d'exophthalmos 
cachectique, de maladie de Basedow, etc. [...] 


Beaucoup de malades affectes de goitre exophthalmique viendront vous 
consulter pour des palpitations de cceur, mais vous serez tout d'abord 
frappes de I'etrangete de leur regard, de la saillie de leurs yeux. 

La double saillie oculaire devra vous mettre immediatement sur la voie 
du diagnostic. Vous apprendrez alors que I'exophthalmie est deja de 
date ancienne ; que peu a peu elle a fait des progres, progres tels, que, 
dans quelques cas, les malades craignent la chute de leurs yeux, il leur 
semble que les organes sont tombes de leur orbites ; ils eprouvent 
de la peine a fermer completement les paupieres, et pendant 
le sommeil le globe oculaire reste souvent en partie decouvert. 

Une jeune malade de Clermont (Oise), dont I'observation a ete redigee 
par M. le docteur Pain, offrait une propulsion telle des globes oculaires 
qu'il y eut luxation de I'un d'eux et qu'il fallut avec les doigts le replacer 
dans la cavite orbitaire. 
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